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Mastocytose cutanee 

Les mastocytoses cutanees , quoique rares, sont les plus frequentes 
des mastocytoses. Les formes infantiles sont les plus nombreuses 
et regressent generalement a la pub erte. Le pronostic est plus 
reserve chez Vadulte avec des manifestations cutanees 
qui s’integrent souvent dans le cadre 
d’une mastocytose systemique. 


Beatrice Flageul* 


L es mastocytoses, maladies orphe- 
lines, se definissent comme une 
accumulation et une proliferation 
anormales de mastocytes dans au 
moins un organe. Les mastocytes sont 
des cellules du tissu conjonctif qui 
contiennent des granules intracyto- 
plasmiques renfermant de nombreux 
mediateurs, dont de rhistamine, des 
prostaglandines et de la tryptase. Ils 
sont normalement presents dans de 
nombreux organes dont la peau. L’in- 
filtration de la peau par un nombre 
anormal de mastocytes definitles mas- 
tocytoses cutanees, les plus frequen- 
tes des mastocytoses. Les mastocyto- 
ses cutanees peuvent etre isolees (le 
plus souvent) ou associees a d’autres 
atteintes qui les font rentrer alors dans 
le cadre des mastocytoses dites sys- 
temiques. 

EPIDEMIOLOGIE 

Les mastocytoses, tous types confon- 
dus, sont rares. Leur prevalence dans 
la population generale n’est pas 



Ul'LUil Mastocytose cutanee papulo- 
nodulaire a type de mastocytome. 


connue. En Angleterre, leur incidence 
a ete estimee a 2 nouveaux cas par an 
sur 300000 habitants. La prevalence 
des mastocytoses cutanees est egale- 
ment inconnue, car la plupart des cas 
sont peu invalidants et de ce fait non 
repertories. Elies representeraient 0,1 
a 0,8 % des consultations en derma- 
tologie. 1 Les mastocytoses cutanees 
s’observent partout, mais seraient plus 
frequentes chez les sujets caucasiens, 
avec une predominance masculine au 
moins dans les formes de l’enfant Elies 
sont d’apparition majoritairement spo- 


radique; settlement une cinquantaine 
de formes familiales ont ete rapportees. 

Les formes infantiles (de la naissance 
a 15 ans) sont les plus frequentes 
(65 %). H existe deux pics d ’incidence, 
le premier entre 6 mois et2 ans (55 %), 
le second entre 20 et 40 ans (35 Vo). 1 

DESCRIPTION CLINIQUE 

Manifestations cutanees 

II existe quatre formes cliniques de 
mastocytoses cutanees. 1-2 

La mastocytose cutanee papulo-nodulaire 
a type de mastocytome 

Elle ne s’observe que chez l’enfant de 
moins de 2 ans, parfois des la naissance, 
le plus souvent dans les 3 premiers mois 
et represente 10 a 25 % des mastocy- 
toses cutanees infantiles. Les lesions, 
appelees mastocytomes, uniques (soli- 
taires) ou multiples (generalement en 
petit nombre, inferieur a 5), correspon- 
dent a des plaques ou des nodules de 
1 a 4 cm, bien limites, de teinte brun 
rouge a jaune orange (xanthelasmoide), 
de consistance pateuse ou elastique 
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Mastocytose 
cutanee 
maculeuse 
et telangiectasique. 

Multiples macules 
erythemato- 
violines parsemees 
de telangiectasies 
en nappe. 
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Flush 

generalise 

au cours d'un 

mastocytome 

avec 

erytheme 

diffus 

et urticaire. 


Elies peuvent sieger en n’importe 
quelle region du corps, a l’exception 
des paumes et des plantes. Sponta- 
nement ou apres frottement (signe de 
Darier, pathognomonique des masto- 
cytoses) elles peuvent devenir turges- 
centes « urticariennes », voire vesiculo- 
bulleuses. Ces poussees lesionnelles 
peuvent egalement se voir apres des 
traumatismes physiques, alimentaires 
ou medicamenteux (tableau 1). Un 
prurit peut etre present mais il est rare- 
ment continu et s’observe surtout lors 
des poussees lesionnelles. 


L'urticaire pigmentaire 

C’est la plus frequente (90 %) des 
mastocytoses cutanees. Elle survient 
chez Fenfant (1 a 8 cas pour 1 000 nais- 
sances), generalement plus tardive- 
ment (vers 2-5 ans) que la mastocy- 
tose cutanee papulo-nodulaire, mais 
aussi chez Fadulte. Les lesions sont 
des macules ou des papules, plus rare- 
ment des nodules, pigmentes brun ou 
rouge brun, parfois jaunatres xan- 
thelasmoides chez Fenfant, ovalaires 
ou ronds, generalement de petite 
taille chez Fadulte (3 a 5 mm), sou- 


vent plus larges (1 a 2 cm) chez Fen- 
fant (fig. 2 et 3). Les lesions, en nom- 
bre variable (quelques dizaines a 
plusieurs centaines), sont localisees 
surtout au tronc et aux extremites, 
respectant generalement le visage, le 
cuir chevelu, les paumes et les plan- 
tes. Une turgescence spontanee des 
lesions avec parfois des bulles (chez 
Fenfant de moins de 2 ans) n’est pas 
rare. Le signe de Darier est frequent 
mais inconstamment retrouve. Un pru- 
rit diffus permanent (40 %) et/ ou un 
dennographisme (urticaire immediat 
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Facteurs inducteurs de poussees lesionnelles et de manifestations paroxystiques* 


Facteurs physiques Changements brusques de temperature (bains, efforts physiques) 

Stress physiques: friction, coups, sports, intervention chirurgicale... 

Stress psychiques: emotions 

Aliments Cacahuetes, noix, noisettes, chocolat, fraises, framboises, bananes, ananas, fruits exotiques, crustaces, alcool, 

histamino-liberateurs tomates, epices, blanc d'ceuf 

Aliments riches en histamine Conserves, en particulier de poisson et de petits pois, fruits de mer, vin, fromages fermentes, charcuterie, 

choucroute 

Medicaments Morphiniques, codeine, protamine, amphetamines, macromolecules (Dextran) 

Antibiotiques (polymyxine B, colimycine, neomycine) 

Anesthesiques generaux (halothane, D-tubocuranine) 

Antihypertenseurs (reserpine, hydralazine) 

Salicyles, anti-inflammatoires non stero'i'diens 

Thiamine, quinine, scopolamine, pilocarpine, chymotrypsine, ACTH (corticotrophine) 

Produits de contraste iodes (premedication antiallergique recommandee) 

Divers Piqure de guepe, d'abeille, morsure de serpents 

■mi*™ * Liste non exhaustive du fait du nombre et de la diversite des facteurs ainsi que de la grande variability individuelle. 


aux frottements lineaires) sont sou- 
vent observes. 

La mastocytose cutanee maculeuse 
telangiectasique 

C’est une fonne rare (1 %) de mas- 
tocytose cutanee survenant exclusi- 
vement chez l’adulte d’age moyen. Elle 
se traduit par des lesions maculeuses 
pigmentees erythemateuses ou brun 
rouge parcourues de fines telangiec- 
tasies, a contours dechiquetes, de 0,5 
a 2 cm, parfois confluentes en nap- 
pes. Elies sont diffuses, predominant 
au tronc et aux membres (fig. 4), gene- 
ralement asymptomatiques, sans prurit, 
sans turgescence spontanee, sans signe 
de Darier. Parfois, elles sont associees 
a des lesions d’urticaire pigmentaire. 

La mastocytose cutanee diffuse 

II s’agit d’une forme exceptionnelle de 
mastocytose cutanee observee presque 
exdusivement chez le nouveau-ne ou le 
nounisson. La peau peut etre normale 
a la naissance ou d’emblee erythro- 


dennique (erytheme generalise), de 
teinte rouge ou rouge jaunatre avec par- 
fois une consistance pateuse (capiton- 
nee) et des micropapules dormant un 
aspect dit « en peau d’orange ». II existe 
un signe de Darier tres intense avec 
apparition de bulles tendues parfois 
hemorragiques. En raison de rinfiltra- 
tion mastocytaire massive, des compli- 
cations graves peuvent survenir: hypo- 
tension, tachycardie, vomissements, 
diarrhee severe, dyspnee asthmatiforme, 
choc anaphylactique. La regression 
spontanee vers l’age de 3 a 5 ans est 
habituelle. Exceptionnellement obser- 
vee chez l’adulte, la mastocytose cuta- 
nee diffuse prend un aspect d’erythro- 
dermie lichenifiee (erytheme cutane 
generalise avec epaississement de la 
peau). De cette forme se rapprochent 
les exceptionnelles « mastocytoses cuta- 
nees sans lesion permanente » a expres- 
sion purement fonctionnelle (prurit et 
urticaire) avec infiltration mastocytaire 
cutanee diffuse a rhistologie mais non 
visible cliniquement 3 


Manifestations extracutanees 
paroxystiques 

Temoins d’une degranulation brutale 
des mastocytes avecrelargage de diffe- 
rents mediateurs, en particulier d’his- 
tamine et de mediateurs vasodilatateurs 
(prostaglandines PGD2 et ses meta- 
bolites), les manifestations paroxys- 
tiques sont ffequentes (1 quart des cas) 
au cours de la mastocytose cutanee 
papulo-nodulaire, de l’urticaire pig- 
mentaire et de la mastocytose cutanee 
diffuse, mais sont exceptionnelles, voire 
absentes, au cours de la mastocytose 
cutanee maculeuse telangiectasique. 
Elles correspondent a des poussees vaso- 
motrices, ou flushs, et se traduisent par 
des rougeurs subites generalises (fig. 5) 
ou localisees a la partie superieure du 
corps. Ces flushs, d’une duree de 15 a 
20 minutes, sont souvent associes a 
d’autres symptomes tels qu’un prurit 
diffus, des cephalees, une urticaire, des 
nausees, des vomissements, une diar- 
rhee, une dyspnee, un bronchospasme, 
des palpitations, une hypotension ou 
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Donnees physiopathologiques 


L e mastocyte est une cellule d'origine 
hematopoTetique a localisation tissu- 
laire multiple dont la peau, le foie, la rate, 
les ganglions, le tube digestif, le peritoine, 
les branches et la moelle osseuse. Le pro- 
geniteur hematopoTetique des mastocy- 
tes se difference en mastocyte mature 
sous I'effet de differentes cytokines, dont 
i'une joue un role primordial, le stem cell 
factor (SCF). En effet, le SCF induit la dif- 
ferenciation mastocytaire en se fixant sur 
un recepteur membranaire specifique 
appele kit. Ce recepteur qui appartient a 
la famille des recepteurs de type tyrosine- 
kinase est le produit du proto-oncogene 
c-kit localise sur le chromosome 4 en posi- 
tion 4q12. La stimulation de kit par le SCF 
provoque une activation de la voie Ras- 
Map kinase declenchant la proliferation et 
I'activation des mastocytes. L'activation 
mastocytaire aboutit a ia liberation de 
nombreux mediateurs contenus dans les 
granulations des mastocytes, histamine, 
heparine, enzymes (tryptase, chymase), 
prostaglandines, leucotrienes et cytokines 
(interleukinesl, 3, 4, 5 et 6, tumour necro- 
sis factor a, interferon y). Cette liberation, 
lorsqu'elle est brutale et massive, est a 


I'origine des phenomenes paroxystiques 
et lorsqu'elle est moins aigue mais conti- 
nue, des manifestations chroniques des 
mastocytoses. 

Actuellement, les facteurs a I'origine de 
I'accumulation dans les tissus et de la pro- 
liferation accrue des mastocytes sont 
inconnus. De meme, on ignore pourquoi 
certaines mastocytoses restent cutanees 
pures (surtout chez I'enfant) et d’autres 
deviennent systemiques, et pourquoi les 
mastocytoses de I'enfant guerissent en 
majorite avant la puberte. La possibility 
d'une proliferation monoclonale de mas- 
tocytes est envisagee. En effet, au cours 
des mastocytoses surtout systemiques, 
mais egalement cutanees, un certain nom- 
bre de mutations du gene c-kit ont ete 
observees.' 3 La majorite de ces mutations 
ne sont retrouvees a priori qu'avec une fai- 
ble frequence (inferieure a 5 %) et leur 
repercussion est inconnue, mais certaines 
semblent associees exclusivement aux 
mastocytoses cutanees (D816F, E839K), 
d'autres exclusivement aux differentes for- 
mes de mastocytose systemique (D816FI, 
D820G, V560G, F522C...), et d'autres 
encore aux formes familiales (K509I). Cer- 


taines mutations s'observent dans les mas- 
tocytoses cutanees et dans les mastocy- 
toses systemiques. La plus f requente et la 
plus caracterisee est la mutation c-kit 
D816V (Asp816Val) qui serait presente 
chez plus de 80 % des mastocytoses sys- 
temiques de I’adulte. Cette mutation serait 
responsable d'anomalies de differencia- 
tion et surtout d’accumulation des mas- 
tocytes mais n’interviendrait pas sur la pro- 
liferation mastocytaire, ce qui laisse 
supposer I’existence d'autres facteurs, 
genetiques ou non. Retrouvee chez seu- 
lement 30 % des mastocytoses cutanees, 
cette mutation pourrait etre le marqueur 
d'un passage probable de la forme cuta- 
nee a une forme systemique. 2 


1. Fain 0, Stirnemann J, Eclache V, et al. 

Les mastocytoses systemiques. Presse Med 
2005;34:681-7. 

2. Arock M. Mastocytoses. Classification, 
diagnostic biologique et traitement. Ann Biol 
Clin 2004;62:657-69. 

3. Valent P, Horny HP, Escribano L, et al. 

Mastocytosis. Pathology, genetics, and current 
options for therapy. Leukemia Lymphoma 
2005;46:35-48. 


Classification des mastocytoses selon TOMS 


MASTOCYTOSE 

SIGNES CUTANES 

PRONOSTIC 

Mastocytose cutanee 

Oui 

(sauf I'exceptionnelle forme de « mastocytose 
cutanee sans lesion permanente ») 

Bon 

Mastocytose systemique indolente 

Oui a 90 % 

(urticaire pigmentaire surtout) 

Generalement bon 

(esperance de vie comparable a celle de la 
population normale) 

Mastocytose systemique agressive 

Rare 

Mediocre 

(nombreuses complications liees 
aux dysfonctionnements organiques) 

Mastocytose systemique avec atteinte 
hematologique non mastocytaire 

Tres rare 

Depend de I'hemopathie associee 

Leucemie a mastocytes 

- 

Mauvais 


E3BH QMS: Organisation mondiale de la sante. 
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une syncope, et peuvent tres excep- 
tionnellement entrainer la mort . Les 
flushs peuvent survenir spontanement 
ou etre declenches par differents 
facteurs (tableau 1), physiques, ali- 
mentaires ou medicamenteux, soit par 
induction d’une degranulation des 
mastocytes, soit par apport direct 
d’histamine. 

Manifestations extracutanees 

chroniques 

Ces manifestations suivenant en dehors 
de tout flush sont plus frequentes chez 
l’adulte que chez l’enfant: asthenie, 
depression, cephalees, douleurs abdo- 
minales, diarrhee et pollakiuiie. 

MOYENS DIAGNOSTIQUES 

Le diagnostic des mastocytoses cuta- 
nees repose dassiquement sur l’his- 
tologie cutanee. Cependant, chez l’en- 
fant et parfois chez l’adulte, la biopsie 
n’est pas toujours pratiquee en rai- 
son dun tableau clinique tres typique, 
en particulier lorsqu’il existe un signe 
de Darier, pathognomonique de la 
maladie. Lorsqu’une biopsie est reali- 
see, la coloration standard par l’he- 
mateine eosine est souvent d’inter- 
pretation difficile, et il est preferable 
d’utiliser soit des colorations specia- 
les (May-Griinwald-Giemsa ou bleu 
de toluidine qui colore les granula- 
tions mastocytaires), soit l’immuno- 
histochimie (anticorps anti-tryptase) 
pour confirmer la nature mastocytaire 
de rinfiltrat. Dans rurticaire pigmen- 
taire, on observe dans le derrne super- 
ficiel une multiplication par 4 a 5 du 
nornbre de mastocytes, surtout autour 
des vaisseaux. Dans les mastocytomes 
et dans la mastocytose cutanee dif- 
fuse, l’infiltrat est plus massif, enva- 
hissant tout le denne avec parfois un 
aspect pseudotumoral. Le diagnostic 
de mastocytose cutanee maculeuse 
telangiectasique est parfois difficile, 
car les mastocytes sont souvent en 
nornbre quasi normal autour de vais- 
seaux dilates. 1 ' 2 

La recherche d’une augmentation 
de l’histaminemie et de rhistaminurie, 
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frequente au cours des mastocytoses, 
n’est plus tres pratiquee, car elle est 
peu specifique. L’augmentation des 
metabolites urinaires de la prosta- 
glandine PGD2 n’est pas frequente 
dans les mastocytoses cutanees et se 
voit surtout en cas de diarrhee. Le 
dosage urinaire de l’acide N-methyl- 
imidazole acetique, metabolite de l’his- 
tamine, est sensible et specifique. Son 
augmentation est bien correlee avec la 
proliferation mastocytaire, mais elle 
s’observe surtout dans les formes sys- 
temiques. Par ailleurs, son dosage est 
difficile a realiser en pratique courante. 4 

Actuellement, le dosage recom- 
mande est celui de la tryptasemie, sous 
reserve que son taux peut etre nor- 
mal, en particulier dans les mastocy- 
toses cutanees pures moderees ou sans 
manifestations extracutanees et que son 
augmentation (superieure a 20 ng/ mL) 
n’est pas totalement specifique, car elle 
peut s’observer au cours des hemo- 
pathies myeloides et de facon trans- 
itoire au cours d’urticaires banales et 
de chocs anaphylactiques. 4-5 Cepen- 
dant, la tryptasemie est consideree 
comine un bon reflet de la prolifera- 
tion mastocytaire globale cutanee et 
surtout extracutanee, et son dosage est 
recommande dans le suivi des masto- 
cytoses de l’adulte. 

EVOLUTION ET PRONOSTIC 

L’age de survenue de la maladie est 
l’element determinant du pronostic qui 
est globalement bon. Chez l’enfant, les 
mastocytoses cutanees ont une evo- 
lution generalement favorable avec 
disparition spontanee des lesions vers 
Page de 2 a 3 ans pour la mastocy- 
tose cutanee diffuse, avant la puberte 
pour la mastocytose cutanee a type 
de mastocytome. La regression des 
urticaires pigmentaires est frequente 
(plus de 50 %) mais inconstante. 1,2 
Cette evolution regressive habituelle 
s’observe meme en presence de loca- 
lisations extracutanees telles qu’une 
infiltration medullaire (18 %), 6 osseuse 
(15 %) ou digestive (4 %).' Lorsque 
la mastocytose cutanee persiste a l’age 


adulte, une apparition ou une aggra- 
vation de l’atteinte systemique est 
habituelle. 

Chez l’adulte, par contre, la regres- 
sion de la mastocytose a type d’urti- 
caire pigmentaire est rare (7 a 19 %) 7 
et la mastocytose cutanee maculeuse 
telangiectasique n’a aucune tendance 
a la regression. Generalement, Patteinte 
cutanee progresse avec souvent l’appa- 
rition, surtout au cours de Purticaire 
pigmentaire, de locabsations extra- 
cutanees (foie, rate, tube digestif, os, 
paroi vesicale). 2 ' 5 Ces atteintes peuvent 
etre asymptomatiques ou symptoma- 
tiques, responsables d’une hepato- 
megahe sans ou avec anomalies bio- 
logiques, d’une splenomegalie, de 
diarrhee, d’ulcere gastrique, d’un syn- 
drome de malabsorption, de douleurs 
osseuses, d’une osteoporose sans ou 
avec fractures, d’une pollakiurie, d’im- 
periosite mictionnelle. L’ infiltration 
medullaire par des mastocytes nor- 
maux ou atypiques est tres frequente 
(50 a 75 %), 6 elle est plus ou moins 
massive, asymptomatique ou respon- 
sable d’anomalies de Phemogramme 
(anemie, eosinophilie, thrombopenie). 5 
L’ apparition de localisations extra- 
cutanees signe le passage a une des 
formes systemiques de mastocytoses 
(25 a 50 % des mastocytoses de l’adulte) 
[tableau 2]. Le plus souvent, il s’agit 
d’une mastocytose systemique « indo- 
lente », plus exceptionnellement d’une 
forme « agressive », formes dont la dis- 
tinction repose sur des criteres cli- 
niques, cytologiques et biologiques. 4 ' 5 ' 8 
En revanche, le risque de passage a 
une mastocytose systemique avec 
atteinte hematologique non mastocy- 
taire est faible, en raison de l’absence 
habituelle de lesions cutanees dans 
cette fonne et la leucemie a mastocy- 
tes ne s’accompagne jamais d’ atteinte 
cutanee. 

PRISE EN CHARGE ET TRAITEMENT 

Chez l’enfant, une fois le diagnostic 
de mastocytose cutanee fait, il est 
habituef en raison de l’evolution gene- 
ralement favorable et regressive de la 
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maladie, de ne pas realiser de bilan 
exhaustif en l’absence de points 
d’appel (douleurs gastriques, diarrhee 
importante. . .)/ Un simple controle de 
l’hemogramme est preconise, a la 
rechercbe d’un eventuel retentissement 
d’une infiltration meduUaire (anemie, 
thrombopenie. . En revanche, chez 
l’adulte, compte tenu de la frequence 
elevee des mastocytoses cutanees 
entrant dans le cadre d’une mastocy- 
tose diffuse, 2 le bilan initial comprend 
un hemogramme, un dosage de la tryp- 
tasemie, une osteodensitometrie, une 
echographie abdominale. La ponction 
ou la biopsie meduUaire systematique 
est discutee. La recherche de la muta- 
tion c-kit peut etre proposee. Ce bilan 
est complete en cas de symptomes 
extracutanes ou d’anomalies biolo- 
giques. Ce bUan de depart permet de 
poser un diagnostic plus precis de la 
mastocytose et eventueUement de trai- 
ter certaines pathologies secondaires 
(osteoporose p. ex.). La frequence des 
bilans de suivi, en l’absence d’ appari- 
tion de nouveaux symptomes, n’est pas 
bien codifiee, la realisation au mini- 
mum d’un hemogramme par an est 
souhaitable. 

La prise en charge therapeutique 
consiste principalement en la preven- 
tion des poussees urticariennes et/ ou 
vesiculo-buUeuses des lesions et des 
flushs et au traitement des autres 
symptomes. En effet, il n’existe pas 
actueUement de traitement reeUement 
curatif des lesions cutanees. Chez l’en- 
fant, la mastocytose cutanee a type de 
mastocytome unique peut beneficier 
en cas de lesion tres volumineuse ou 
siege de poussees importantes (buUes) 
d’une exerese chirurgicale ou d’une 


corticotherapie locale forte (dasse 3-4) 
sous surveiUance, car U existe un risque 
d’atrophie cutanee et/ou de penetra- 
tion percutanee. Dans l’urticaire pig- 
mentaire, la corticotherapie locale est 
tres peu efficace, la PUVAtherapie 
n’attenue pas et ne previent pas l’ap- 
parition de nouveUes lesions. Le laser 
a colorant n’est pas efficace sur l’urti- 
caire pigmentaire, mais U peut parfois 
attenuer les lesions telangiectasiques 
de la mastocytose cutanee maculeuse 
telangiectasique. 

La prevention des poussees lesion- 
neUes et des flushs repose sur l’eviction 
des facteurs dedenchants (tableau 1). 
Leur responsabilite, bien qu’inconstante, 
est frequente chez l’enfant et il est habi- 
tuel de tous les deconseiller, systemati- 
quement Chez l’adulte, l’eviction de tous 
les facteurs dedenchants est moins sys- 
tematique, car leur responsabilite est 
moins frequente que chez l’enfant et, de 
ce fait, elle est souvent limitee aux fac- 
teurs dedenchants prouves chez chaque 
patient. 1,4 Une exception cependant, il 
est recommande chez l’adulte coimne 
chez l’enfant de prendre systematique- 
rnent des precautions en cas d’anesthesie 
generale en utilisant des produits et des 
techniques reputes non histaminolibe- 
rateurs et de prescrire a titre prophy- 
lactique des antihistaminiques et une 
corticotherapie generale. 1,4 Parini les 
facteurs dedenchants, l’aspirine est un 
cas particulier, car elle peut effective- 
rnent etre dedenchante mais chez cer- 
tains patients elle peut, au contraire, avoir 
une action benefique sur les flushs et 
les cephalees. 

En cas de prurit important, ou de 
manifestations paroxystiques lesion- 
nelles ou generates frequentes, la pres- 


cription de traitement antihistaminique 
anti-Hl (hydroxyzine, mizolastine, 
loratadine. . .) au long cours peut etre 
proposee et est souvent efficace. La 
PUVAtherapie ou lUVAltherapie peu- 
vent etre proposees dans l’urticaire 
pigmentaire de l’adulte, car elles redui- 
sent le prurit et les poussees lesion- 
nelles en reduisant le nombre de 
mastocytes cutanes mais leur action est 
suspensive. 10 Le recours a une corti- 
cotherapie generale peut etre indique 
dans les formes profuses de masto- 
cytose cutanee, en particulier erythro- 
dermiques, ou en cas de poussees bul- 
leuses ou de flushs tres severes. Les 
anti-H2 (ranitidine, cimetidine) agis- 
sent bien sur les manifestations gas- 
troduodenales etle cromoglycate diso- 
dique oral (800 mg/j chez l’adulte) est 
souvent remarquablement efficace en 
cas de douleurs abdominales et sur- 
tout de diarrhee. 

CO NCLUSION 

Les mastocytoses cutanees, hetero- 
genes sur le plan clinique, sont cepen- 
dant de diagnostic relativement facile. 
Leur pronostic, surtout chez l’enfant, 
est generalement favorable. Cepen- 
dant, lorsqu’ elles persistent ou sur- 
viennent a l’age adulte, elles peuvent 
consumer un des symptomes des masto- 
cytoses systemiques, maladies parfois 
invalidantes ou severes qu’il faut savoir 
rechercher regulierement. ■ 


Hauteur declare n ’avoir attain coriflit 
d’interets concemant les donnees 
publiees dans cet article. 


SUMMARY Cutaneous mastocytosis 

Cutaneous mastocytosis represent the most frequent form of mastocytosis, rare diseases, defined by an abnormal accumulation and proliferation of 
mastocytes in one or more organs. Cutaneous mastocytosis more often appear early in childhood and usually resolve spontaneously by the time of 
puberty. In adult, cutaneous mastocytosis rarely involute and are frequently associated to extracutaneous involvement and so, are in fact systemic 
mastocytosis. Clinical presentation of cutaneous mastocytosis includes polymorphous cutaneous lesions linked to mastocytes skin infiltration often 
associated to acute episodes (lesional or systemic flush) due to mast cells degranulation. The cause of mastocytosis is unknown. Several mutations of 
the c-kit proto-oncogen coding for the transmembrane receptor kit of the stem groth factor, factor of maturation, proliferation and activation of 
mastocytes, are often observed. Currently, the treatment of cutaneous mastocytosis is mainly symptomatic. 
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MASTOCYTOSE CUTANEE 


RESUME Mastocytose cutanee 

Les mastocytoses cutanees sont les formes les plus frequentes des mastocytoses, maladies rares, liees a I'accumulation et a la proliferation anormales 
de mastocytes dans un ou plusieurs organes. Elies surviennent surtout chez les jeunes enfants, chez qui elles sont generalement spontanement 
regressives avant la puberte. Chez I'adulte, elles ne regressent gue rarement et s’integrent souvent dans le cadre des mastocytoses systemiques 
atteignant d’autres organes que la peau. Sur le plan Clinique, les mastocytoses cutanees realisent des tableaux dermatologiques polymorphes lies a 
I'infiltration mastocytaire, souvent associes a des manifestations aigues (poussees lesionnelles et flushes) liees a la degranulation mastocytaire. 
L’origine des mastocytoses n’est pas connue. Des mutations genetiques du protogene c-kit codant le recepteur transmembranaire kit, recepteur du 
stem cell factor, facteur de maturation, de proliferation et d’activation des mastocytes, sont souvent retrouvees. Actuellement, le traitement des 
mastocytoses cutanees est essentiellement symptomatique. 


REFERENCES 


1. Hartmann K, Henz BM. 

Mastocytosis. Recent advances in 
defining the disease. Br J Dermatol 
2001;144:682-95. 

2. Wolff K, Komar M, Petzelbauer P. 

Clinical and histopathological 
aspects of cutaneous mastocytosis. 
Leuk Res 2001;25:519-28. 

3. Legrain V, Taieb A, Bioulac-Sage P, 
Maleville J. Mastocytose cutanee 
diffuse sans lesion permanente. Ann 
Dermatol Venereol 1994;121:561-4. 


4. Fain 0, Stirnemann J, Eclache V, 

et al. Les mastocytoses systemiques. 
Presse Med 2005;34:681-7. 

5. Arock M. Mastocytoses. 
Classification, diagnostic biologique 
et traitement. Ann Biol Clin 
2004;62:657-69. 

6. Fearfield LA, Francis N, Henry K, 
Costello C, Bunker CB. Bone 
marrow involvement in cutaneous 
mastocytosis. Br J Dermatol 
2001;144:561-6. 


7. Brockow K, Scott LM, Worobec AS, 

et al. Regression of urticaria 
pigmentosa in adult patients with 
systemic mastocytosis. Arch 
Dermatol 2002;138:785-90. 

8. Valent P, Horny HP, Escribano L, 
et al. Mastocytosis. Pathology, 
genetics, and current options for 
therapy. Leukemia Lymphoma 
2005;46:35-48. 


9. Loubeyres S, Leaute-Labreze C, 
Roul S, Labbe L, BioulaSage P, 
Taieb A. Classification et prise en 
charge des mastocytoses de 
I’enfant. Ann Dermatol Venereol 
1999;126:20-5. 

10. Gobello T, Mazzanti C, Sordi D, 

et al. Medium-versus high dose 
ultraviolet Al therapy for urticaria 
pigmentosa: a pilot study. Therapy 
2003;49:679-84. 


NOTRE ENGAGEMENT EDITORIAL 

La qualite du contenu scientifique et pedagogique de La Revue du Praticien dont I’editeur 
est le groupe Huveaux France, est garantie par le respect des valeurs editoriales sulvantes : 


Jk competence reconnue (selon Jt 

leurs titres et travaux] les tous les articles sont signes et les articles de formation medicale 

des experts, membres perma- auteurs a solliciteret assurent accompagnes des cordonnees continue ou les travaux originaux 

nents ou conseillers du comite la lecture critique de tous les completes des auteurs. Ces der- constituent I’essentiel du fonds 

de redaction scientifique, propo- articles re^us (articles de for- niers sont systematiquement invites editorial de la revue, 

sent des themes a traiter mation continue ou travaux ori- a signaler toute relation contrac- 

(comptetenu des actions prio- ginaux). tuelleavecuneentreprisedumedi- 

ritaires de sante publique, des cament ou specialisee dans les 

recommandations de I’HAS et dispositifs medicaux, susceptible 

dessocietessavanteset de I’ac- chaque article est accompagne decreerunconflitd’interetscompte toute publicite redactionnelle ou 
tualisation necessaire des de references bibliographiques tenu du theme traite dans Particle. visuelle dans la revue est syste- 

connaissances medicales], appelees dans le texte selon les La declaration des conflitsd’interets matiquement identifiee comme 

designent en fonction de leur normes de Vancouver. figureobligatoirementenfind’article. telle par une mention explicite. 


LA REVUE DU PRATICIEN. VOL. 56, 31 OCTOBRE 2006 


1751 





